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Objectifs 


Expliquer les particularites epidemiologiques, diagnostiques 
et therapeutiques des principaux cancers de I'enfant. 


PARTICULARITES 
EPIDEMIOLOGIQUES 

Les pathologies malignes de I'enfant sont des 
maladies rares : les cancers survenant avant I'age de 15 ans 
represented environ 1 % de I'ensemble des cancers. Un enfant 
sur 500 en France est atteint de cancer avant I'age de 15 ans. 

Dans les pays industrialises, les cancers represented la premiere 
cause de maladie mortelle chez I'enfant apres I'age de 1 an (et la 
deuxieme cause de mortality chez I'enfant a cet age, apres les 
accidents). 

Globalement, leur pronostic est bien meilleur que celui des 
cancers de I'adulte, puisque aujourd'hui 75 % des patients gueris- 
sent. Ainsi, en I'an 2010, on peut prevoir qu'un adulte age de 20 a 
40 ans sur 715 aura ete traite dans I'enfance pour un cancer. 

La plupart des cancers de I'enfant ont une predominance mas- 
culine : sex-ratio 1,2. 

Les types histologiques et/ou la frequence des cancers de 
I'enfant sont tres distincts de ceux de I'adulte (figure) : les leu- 
cemies sont les cancers les plus frequents chez I'enfant alors 
que les carcinomes sont exceptionnels : 40 % des cancers de 


I'enfant sont des leucemies ou des lymphomes, 60 % sont des 
tumeurs solides. Parmi les tumeurs solides, les plus frequentes 
sont les tumeurs cerebrales (gliomes, medulloblastomes, epen- 
dymomes principalement). 

Les tumeurs sont rarement malignes en periode neonatale : 
les cancers du premier mois de la vie represented moins de 2 % 
des cancers de I'enfant. Pres de la moitie des cancers de I'enfant 
surviennent avant I'age de 5 ans : leucemies aigues, tumeurs 
embryonnaires specifiques de I'enfant (telles que neuroblastomes 
et nephroblastomes) et divers types de tumeurs cerebrales dont 
les medulloblastomes. Apres I'age de 10 ans, les leucemies sont 
nettement moins frequentes, les tumeurs embryonnaires devien- 
nent plus rares, et les tumeurs les plus frequentes sont les tumeurs 
cerebrales, les tumeurs osseuses (osteosarcome, tumeur d'Ewing) 
et des tissus mous (rhabdomyosarcome principalement), les lym- 
phomes (dont le lymphome de Hodgkin) et les tumeurs germinales 
malignes (principalement gonadiques). 


Figure 


Repartition des differents cancers chez I'enfant. 


leucemies (29 %) 
tumeurs cerebrales (19 %) 
lymphomes (10 %) 
neuroblastomes (9 %) 
nephroblastomes (8 %) 
tumeurs des tissus mous (7 %) 





tumeurs osseuses (5 %) 
tumeurs germinales malignes (4 %) 
retinoblastomes (4 %) 
tumeurs du foie (2 %) 
epitheliomas (2 %) 
autres... (1 %) 
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La grande majorite 95 %) des cancers de I'enfant sont 
sporadiques. Les facteurs environnementaux sont rarement 
impliques dans leur genese. On peut citer toutefois : 

- les irradiations a fortes doses, actuellement plutot d'origine 
accidentelle que therapeutique ou diagnostique ; 

- les virus, en particulier le virus EBV a I'origine de certaines 
formesde lymphomes de Burkitt et de carcinomes indifferencies 
du naso-pharynx, le virus VIH avec un risque de lymphome et de 
leiomyosarcome, et le virus de I'hepatite B avec un risque 
d'hepatocarcinome a I'age adulte. 

Une faible proportion des cancers de I'enfant survient dans 
le cas de syndromes de predisposition genetique connus : 

- le mieux identifie correspond aux formes hereditaires du retino- 
blastome (toutes les formes bilaterales du retinoblastome et 
certaines formes unilaterales). Ces patients ont egalement un 
risque plus eleve que la population generale d'avoir un deuxieme 
cancer (anomalie constitutionnelle du gene RBI situe en 13q14) ; 

- le syndrome de Li-Fraumeni (mutation constitutionnelle en 
region 17 p13 responsable d'une anomalie de la proteine p53 
intervenant dans la regulation du cycle cellulaire) exposant a un 
risque accru chez I'enfant de tumeurs de tissus mous, des os, de 
lymphomes ou de tumeurs du systeme nerveux central ; 

- le syndrome de Beckwith-Wiedemann (mutation constitution- 
nelle en 11p15) exposant a un risque accru de nephroblastome et 
d'hepatoblastome ; 

- la trisomie 21, associee a un risque eleve de leucemie ; 

- les neurofibromatoses de type 1 et 2 s'accompagnant princi- 
palement de tumeurs benignes ou malignes du systeme nerveux ; 

- d'autres syndromes genetiques de predisposition existent mais 
sont encore plus rares. 


QU'EST-CE QUI PEUT 

TOMBER A L'EXAMEN ? 

I Void une serie de questions qui, a partir d’un 
exemple de cas clinique, pouirait concerner l’item 
« Cancer de I’enfant ». 

Cas clinique 

Yous prenez en charge un garton de 3 ans dont la mere 
a decouvert lors du bain une masse situee au niveau de 
l’hypochondre gauche. II est en bon etat general. 

O Quelles sont les anomalies que vous recherchez a 
Fexamen clinique ? 

0 Quel est Fexamen complementaire radiologique le plus 
utile ? Qu’en attendez-vous ? 

0 Ayant permis d’affirmer Forigine renale de la tumeur, 
quels examens complementaires demandez-vous, et quel 
schema therapeutique proposez-vous ? 


Elements de reponse dans un prochain numero 


I 


PARTICULARITY DIAGNOSTIQUES 
Signes d'appel 

Bien qu'il s'agisse de maladies rares, les cancers de I'enfant 
doivent etre reconnus precocement devant leurs signes d'appel, 
et ce d'autant qu'un diagnostic precoce peut etre le garant non 
seulement d'un pronostic vital plus favorable mais egalement de 
traitements locaux moins mutilants et done de sequelles moindres. 

En dehors des maladies comportant une atteinte de la moelle 
osseuse (leucemie, neuroblastome metastatique) qui s'accompagnent 
de signes generaux, les symptomes sont souvent d'apparition et 
devolution rapide alors que I'enfant conserve un bon etat general. 
Les symptomes sont souvent aspecifiques (tableau 1). Ms peuvent 
etre en rapport avec la decouverte directe de la tumeur : 

- masse abdominale, souvent de decouverte fortuite et qui 
peut etre localisee en intra- ou retroperitoneale (neuroblastome, 
nephroblastome, lymphome de Burkitt, tumeurs germinales 
malignes principalement) ; 

- tumefaction en regard d'un os ou des tissus mous au niveau 
des membres ou des parois du tronc en cas de tumeurs osseuses 
ou des parties molles (sarcomes des parties molles, osteosarcome, 
tumeur d'Ewing) ; 

- masses ganglionnaires persistantes avec des adenopathies 
« froides » sans inflammation, douleur, ni foyer infectieux loco- 
regional (leucemies, lymphomes principalement) ; 

- masse peri- ou intraorificielle (bouche, narines, conduit auditif, 
vagin, anus) ou saignement orificiel (rhabdomyosarcome princi- 
palement) ; 

- augmentation du volume scrotal (rhabdomyosarcome, tumeur 
germinale maligne) ; 

- reflet blanc pupillaire (« leucocorie ») imposant la realisation 
d'un fond d'oeil (retinoblastome). 

Les signes revelateurs peuvent egalement etre indirects : 

- hypertension intracranienne du fait de la tumeur elle-meme et/ou 
de son association a une hydrocephalie par gene a la circulation 
du LCR : les signes peuvent en etre atypiques ou insidieux (troubles 
visuels, troubles du comportement, augmentation trop importante 
du perimetre cranien), et une imagerie cerebrate doit etre effectuee 
en cas de doute ; 

- signes neurologiques deficitaires dont la nature depend du 
siege des lesions intracraniennes ; les convulsions sont rarement 
revelatrices de tumeurs cerebrates chez I'enfant ; 

- dyspnee liee a la compression des voies respiratoires par une 
tumeur mediastinale (lymphome non hodgkinien principalement) ; 

- obstructions respiratoires hautes ou troubles de la deglutition 
par une tumeur ORL ; 

- protrusion oculaire par une metastase (neuroblastome) ou une 
tumeur primitive orbitaire (rhabdomyosarcome, gliome du nerf 
optique) ; 

- douleurs osseuses localisees persistantes devant entraTner des 
radiographies standard etendues des zones douloureuses et 
une scintigraphie osseuse au technetium (osteosarcome, tumeur 
d'Ewing) ; 
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Tableau 1 


Orientations diagnostiques en fonction des signes cliniques d’appel 


SIGNES D'APPEL 

CAUSES POSSIBLES 

A 

TETE 

Hypertrophie amygdalienne 
unilateral 

1 lymphome malin non hodgkinien 

Hypertrophie gingivale 

1 leucemie aigue myeloblastigue 

Otorrhee chronigue 

1 histiocystose langerhansienne 

1 rhabdomyosarcome 

« Bosse sur le crane » 

1 neuroblastome metastatique 

1 histiocystose langerhansienne 

Hematome peri-orbitaire 

1 neuroblastome metastatique 

Augmentation du perimetre cranien 

1 tumeurs cerebrales 

Perte de dents definitives 

1 histiocystose langerhansienne 

Exophtalmie 

1 rhabdomyosarcome 

1 gliome des voies optigues 

1 neuroblastome metastatique 

1 angiome 

1 lymphangiome 

Leucocorie , strabisme 

1 retinoblastome 

cou 

Tumefaction molle 

1 angiome 

1 lymphangiome 

Tumefaction dure 

1 maladie de Hodgkin 

1 neuroblastome 


1 lymphome malin non hodgkinien 

Adenopathie hors contexte 

1 leucemie aigue 

infectieux locoregional 

1 lymphome 

1 neuroblastome 


1 rhabdomyosarcome 

Torticolis 

1 tumeur cerebrale 

TRONC 

Syndrome cave superieur 

1 lymphome T mediastinal 

Tumefaction 

1 tumeurs malignes mesenchymateuses 
1 tumeur osseuse 

Pleuresie 

1 lymphome T 

1 sarcome 

ABDOMEN 

Voussure 

lateralisee, fixee 

1 nephroblastome 

-► lateralisee ou centrale 

1 neuroblastome 

1 tumeur germinale maligne ovaire 

-► avec abdomen distendu, 

1 lymphome malin non hodgkinien 

douloureux et ascite 
-► du flanc droit 

1 hepatoblastome 

MEMBRES 

Tumefaction sensible 

1 osteosarcome 

1 tumeur d'Ewing 

1 tumeurs malignes mesenchymateuses 
1 neuroblastome metastatique 

PELVIS 

Tumefaction inflammatoire 

1 tumeur d'Ewing 

1 tumeurs malignes 
mesenchymateuses 

Tumefaction d'une bourse 

1 rhabdomyosarcome 

1 tumeur germinale maligne 

1 leucemie aigue myeloTde/lymphome 


SIGNES D'APPEL 

CAUSES POSSIBLES 

TROUBLES NEUROLOGIQUES 

Paralysie des paires craniennes 

1 gliome du tronc 

unilateral 

1 meningite tumorale 

Trouble sphincterien 

1 tumeurs malignes 
mesenchymateuses 

1 tumeur germinale maligne 

1 tumeur medullaire 

Trouble du comportement 
du nourrisson 

1 tumeur cerebrale 

1 DOULEUR 

Douleur des membres < 5 ans 

1 neurobastome metastatique 

1 leucemie aigue 

Douleur des membres > 5 ans 

1 tumeur osseuse 

Douleurs abdominales 

1 neuroblastome 


1 hepatoblastome 

1 lymphome malin non hodgkinien 

| Douleurs axiales 

1 tumeur osseuse 

1 leucemie aigue 

1 SYNDROME «D'ALARME» 

« Pneumopathie recidivante » 
ou compression medullaire 

1 neuroblastome 

Syndrome opsomyoclonigue 

1 neuroblastome 

Puberte precoce 

1 tumeur diencephalique 

1 tumeur gonade 

1 corticosurrenalome 

Cephalees + vomissements 

1 tumeur cerebrale 

Fievre persistante isolee 

■ 

1 leucemie aigue 

1 tumeur metastatique 

+ prurit 

Syndrome hemorragique 

1 maladie de Hodgkin 

diffus 

1 leucemie aigue promyelocytaire 

-► vaginal 

1 rhabdomyosarcome 

1 tumeur germinale maligne 

Ralentissement croissance 

1 craniopharyngiome 

staturale, troubles visuels 

1 

1 gliome des voies optigues 

1 tumeur germinale maligne 
intracranienne 

1 DIVERS 

Polype 

-► oreille, narine 

1 rhabdomyosarcome 

-► vagin 

1 rhabdomyosarcome 

1 tumeur germinale maligne 

Anomalie cutanee 
-► nodule rouge 

1 leucemie 

-► nodule bleu 

1 metastase de neuroblastome 

-► lesion necrotique 

1 hemopathie 

Xanthogranulome 

1 leucemie aigue myeloblastigue 

Polyuropolydipsie 

1 histiocystose langerhansienne 

1 tumeur diencephalique 

Perte poids + prurit 

1 maladie de Hodgkin 

. Diarrhee motrice 

1 neuroblastome de type lipome 

Purpura 

1 leucemie aigue 

Vomissements 

1 tumeur cerebrale 

1 tumeur abdominale 

Subocclusion 

1 tumeur pelvienne 

1 lymphome malin non hodgkinien 

Boiterie 

1 tumeur osseuse 


1 neuroblastome metastatique 

1 leucemie aigue 
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- douleurs osseuses diffuses devant faire rechercher une atteinte 
de la moelle osseuse (leucemies, neuroblastome metastatique) ; 

- difficulty d'emission d'urines ou de selles devant faire recher- 
cher une tumeur abdomino-pelvienne par I'examen clinique 
comprenant un toucher rectal, puis une echographie abdomino- 
pelvienne (tumeur germinale maligne, neuroblastome, rhabdo- 
myosarcome). 

Affirmation du diagnostic 

Les symptomes faisant evoquer un cancer imposent un examen 
clinique attentif et des examens complementaires standard per- 
mettant d'orienter le diagnostic. 

Rarement, le diagnostic peut etre uniquement clinique : c'est 
le cas en particulier du retinoblastome, dont I'aspect au fond d'oeil 
sous anesthesie generale est caracteristique, meme si la decou- 
verte de calcifications en echographie et au scanner permet de 
le conforter. 

Le diagnostic peut etre parfois pose sur une convergence 
d'arguments cliniques et radiologiques : c'est souvent le cas du 
nephroblastome dont le traitement par chimiotherapie preope- 
ratoire peut etre initie sans confirmation histologique si I'age au 
diagnostic (entre 6 mois et 5 ans), les tableaux clinique et radio- 
logique (masse abdominale retroperitoneale et intrarenale) sont 
typiques alors que la recherche des marqueurs des autres 
tumeurs abdominales est negative (absence d'hypersecretion de 
catecholamines urinaires). 

Le diagnostic peut etre clinique et biologique : dans la plupart 
des leucemies de I'enfant, le diagnostic est etabli par I'analyse 
de la NFS-plaquettes et de la ponction medullaire. Le diagnostic 


peut etre egalement pose sur la convergence d'arguments cliniques, 
radiologiques et de marqueurs biologiques dans les tumeurs sui- 
vantes : catecholamines urinaires dans les neuroblastomes (beau- 
coup plus frequents chez I'enfant que les pheochromocytomes), 
alpha-foetoproteine et beta-hCG dans les tumeurs germinales 
malignes secretantes (respectivement tumeur du sac vitellin, 
choriocarcinome ou les deux marqueurs dans les tumeurs mixtes) 
et alpha-foetoproteine dans I'hepatoblastome. 

Dans le cas du neuroblastome, la convergence d'arguments 
cliniques, biologiques et scintigraphiques specifiques (scintigraphie 
a la MIBG) peut aboutir a la confirmation du diagnostic. 

Dans tous les autres cas, le diagnostic doit etre pose sur la 
convergence d'arguments cliniques, radiologiques et cyto-histo- 
logiques, soit par analyse de la tumeur primitive, soit par celle 
des metastases, le plus souvent alors au niveau de la moelle 
osseuse et/ou des adenopathies. 

Des la suspicion de tumeur maligne, les modalites et la chrono- 
logie des explorations ainsi que I'indication des abords de ponction 
et/ou de biopsie tumorale doivent imperativement etre entreprises 
en collaboration avec un milieu specialise afin d'eviter des retards 
au diagnostic, des erreurs d'interpretation ou des mesures qui 
pourraient etre prejudiciables a la prise en charge therapeutique. 

Urgences 

Les situations d'urgence sont rares en cancerologie pedia- 
trique. Elies peuvent concerner : 

- I'appareil respiratoire, avec une dyspnee rapidement asphyxiante 
en rapport avec un lymphome thoracique compressif ou une 
tumeur ORL ; 


Tableau 2 


Frequence, facteurs pronostiques et traitements habituels des differentes 
tumeurs cerebrales chez I’enfant 


DIAGNOSTIC 

FREQUENCE 

FACTEURS DE BON PR0N0STIC 

TRAITEMENTS 

SURVIE A 5 ANS 

Gliome de bas grade operable 

45% 

1 exerese complete 

1 chirurgie 

> 90 % 

Medulloblastome 

15% 

1 absence de metastases 

1 exerese complete 

1 chirurgie 

1 chimiotherapie 

1 radiotherapie craniospinale 

> 75 % 

Gliome malin du tronc cerebral 

15% 


1 chirurgie recusee 

1 radiotherapie palliative + 

<5% 

Craniopharyngiome 

7% 

1 exerese complete 

1 chirurgie ++ 

1 radiotherapie ++ 

80% 

Ependymome 

7% 

1 exerese complete 

1 chirurgie +++ 

1 radiotherapie ++ 

60% 

Gliome des voies optiques 

5% 

1 age < 1 an 

INF1 

1 stabilisation sous chimiotherapie 

1 surveillance 

1 chimiotherapie+++ 

1 radiotherapie++ 

> 90 % 

Gliomes de haut grade 
hors du tronc cerebral 

3% 

1 exerese complete 

1 chirurgie +++ 

1 radiotherapie ++ 

1 chimiotherapie + 

< 20 % 
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- des troubles de la coagulation en cas de CIVD liee a une hemo- 
pathie ; 

- une fracture osseuse pathologique associee a une tumeur 
osseuse ; 

- une hemorragie intra-abdominale par rupture tumorale d'un 
nephroblastome ; 

- une occlusion intestinale par compression digestive d'un lym- 
phome de Burkitt ; 

- une hypertension arterielle par hypersecretion hormonale ou 
compression des pedicules renaux lors d'un neuroblastome ou 
d'un nephroblastome ; 

- une hypertension intracranienne secondaire a une tumeur cere- 
brale ; 

- une anemie aigue, saignement ou fievre par pancytopenie par 
envahissement medullaire d'une leucemie ou d'un neuroblastome ; 

- une compression des voies urinaires en cas de tumeur vesico- 
prostatique comme un rhabdomyosarcome ou une tout autre 
tumeur pelvienne comme une tumeur germinale maligne ; 

- les douleurs, frequentes au diagnostic, doivent egalement etre 
traitees comme une urgence. 


POINTS FORTS 

a retenir 


Les cancers de I'enfant sont rares : < 1 % de la totalite 
des cancers. 

Ils sont le plus souvent sporadiques, et les syndromes 
predisposants sont rares (< 5 %). 

Les siqnes revelateurs sont non specifiques, 
et leur persistance doit alerter. 

Le diaqnostic definitif est le plus souvent cytohistologique 
mais peut aussi etre clinicoradioloqique (nephroblastome) 
et meme uniquement Clinique (retinoblastome). 

Le pronostic est globalement bon (survie qlobale > 75 %) 
avec le plus souvent une chimiotherapie premiere 
(« neoadjuvante »), puis une chirurqie et un traitement 
postoperatoire (« adjuvant ») par chimiotherapie 
± radiotherapie selon I'extension initiate de la maladie 
et ses criteres histoloqiques ou bioloqiques d'agressivite. 


PARTICULARITES THERAPEUTIQUES 

La prise en charge des cancers de I'enfant necessite I'implication 
d'une equipe hautement specialisee en hematologie pediatrique 
dans le cas des leucemies et en oncologie pediatrique, chirurgie 
infantile et, le cas echeant, en radiotherapie pediatrique, dans le 
cas des tumeurs solides. En effet, si une partie du traitement et 
des surveillances en cours de traitement peut etre souvent deleguee 
en milieu pediatrique non specialise, les decisions therapeutiques 
de fond relevent toutes de I'equipe specialisee. 

Plusieurs particularity doivent etre soulignees : 

- parallelement a la demarche du diagnostic, I'analyse soigneuse 
des marqueurs de pronostic est indispensable pour permettre 
de prendre les decisions therapeutiques adaptees a I'agressivite 
de la maladie et a son extension : caracteristiques biologiques 
de la tumeur (marqueurs, analyse de parametres antigeniques 
ou genetiques tumoraux) et bilan d'extension (locoregional et a 
distance) ; 

- le role de la chimiotherapie est souvent majeur, y compris avant 
la chirurgie : « chimiotherapie neo-adjuvante » afin de diminuer 
le risque oncologique et la morbidite des traitements locaux ; 

- certaines tumeurs sont operees d'emblee, et les traitements 
postoperatoires « adjuvants » sont alors adaptes au diagnostic 
et aux facteurs de risque histologiques ou biologiques ; 

- la posologie de la chimiotherapie est adaptee a I'age et souvent 
reduite chez le nourrisson alors qu'on tente d'eviter toute forme 
de chimiotherapie en periode neonatale ; 

- les doses regues de chimiotherapie chez I'enfant sont propor- 
tionnellement plus elevees que chez I'adulte. Le suivi precoce et 
attentif des effets secondaires precoces, en particulier hemato- 
logiques (aplasie medullaire) et digestifs (nausees, vomissements, 
deshydratation, denutrition), est primordial. Leur prise en charge 
necessite assez souvent une antibiotherapie parenterale en cas 


de neutropenie febrile, des transfusions en culots globulaires et 
en plaquettes ou une assistance nutritionnelle enterale ou paren- 
terale ; 

- les decisions sur les traitements locaux (chirurgie et radio- 
therapie) prennent en compte le risque oncologique de la maladie 
et le risque de sequelles tardives liees a la maladie et aux traite- 
ments (deformation osseuse, mutilation, risque de second cancer). 
Lorsque la radiotherapie doit etre realisee, elle doit etre effectuee 
en milieu hautement specialise ; 

- dans les tumeurs malignes a tres haut risque de I'enfant, des 
chimiotherapies a hautes doses avec support d'autotransfusion 
de cellules souches hematopoTetiques permettent d'ameliorer 
parfois le pronostic (neuroblastome, notamment). Dans le cas 
particulier de certaines formes de leucemies aigues (soit des le 
traitement initial, soit lors d'une rechute), une allogreffe de moelle 
osseuse a partir d'un donneur souvent apparente permet ega- 
lement d'ameliorer le pronostic. 

Les differents traitements administres selon I'histologie en 
cas de tumeur cerebrale sont resumes dans le tableau 2. Le 
tableau 3 presente les moyens d'orientation diagnostique et de 
confirmation des principaux cancers de I'enfant et de I'adolescent. 


SUIVI DES ENFANTS APRES LA FIN 
DU TRAITEMENT 

Recidives 

Elies surviennent le plus souvent dans les 3 ans suivant le diag- 
nostic et sont d'autant plus graves qu'elles surviennent preco- 
cement. Le suivi (clinique, imagerie, marqueurs tumoraux...) est 
done rapproche (tous les 3 a 4 mois) dans les 2 a 3 premieres 
annees, puis espace en fonction du profil evolutif de chaque type 
de cancer. 


561 


LA REVUE DU PRATICIEN, VOL. 58, 15 MARS 20 0 8 


► Q 144 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 


I- 10- Q 144 


Cancer de I'enfant : particularity epidemiologiques, diagnostiques et therapeutiques 


Tableau 3 


Age de revelation et methodes d’approche diagnostique des principaux cancers 
de Fenfant et Fadolescent 


DIAGNOSTIC 

AGE MEDIAN 

ELEMENTS D'APPROCHE DIAGNOSTIQUE 

ET DU BILAN D'EXTENSION 

DIAGNOSTIC DE CERTITUDE 

Leucemies aigues 

4 ans 

1 NFS plaquettes 

1 analyse du LCR 

1 myelogramme 

Lymphome de type B 

7 ans 

1 echographie, TDM 

1 LCR, bilan moelle osseuse 

1 histologie ganglionnaire 
ou cytologique de liquide d'ascite 

1 cytogenetique tumorale 

Lymphome de type T 

8 ans 

1 radiographie pulmonaire, TDM 

1 LCR, bilan moelle osseuse 

1 histologie ganglionnaire 
ou cytologie du liquide pleural 

Maladie de Hodgkin 

11 ans 

1 TDM, pet scan 

1 biopsie ganglionnaire : 
presence de cellules de Sternberg 

Neuroblastome 

2 ans 

1 catecholamines urinaires, echographie ou TDM 

1 scintigraphie MIBG, bilan moelle osseuse 

1 catecholamines urinaires 
ponction-biopsie tumorale 

1 scintigraphie MIBG 

Nephroblastome 

2 ans 

1 echographie, puis TDM abdominale 

1 radiographie pulmonaire et TDM thoracigue 

1 histologie 

Tumeur d'Ewing 

10 ans 

1 TDM puis IRM osseuse, scintigraphie 
osseuse, bilan moelle osseuse 

1 radiographie pulmonaire et TDM thoracigue 

1 biopsie tumorale 

1 transcrits de fusion 

Osteosarcome 

12 ans 

1 TDM puis IRM osseuse, scintigraphie osseuse 

1 radiographie pulmonaire et TDM thoracigue 

1 biopsie tumorale 

Tumeurs germinates 
malignes 

Fonction du site initial 
ovarien : 12 ans 
intracranien : 2 ans 

1 echographie ou TDM, IRM locale 

1 dosage d'a-FP et /ou (3-hCG 

histologie, dosage a-FP et/ou (3-hCG 

Tumeur maligne 
mesenchymateuse 

7 ans 

1 TDM, IRM locale 

1 moelle, scintigraphie osseuse 

1 biopsie tumorale 

1 transcrit de fusion 

Hepatoblastome 

2 ans 

1 TDM, IRM hepatique, aFP 

dosage d'a-FP 

1 biopsie hepatique 


NFS : numeration formule sanguine ; LCR : liquide cephalo-rachidien ; TDM : tomodensitometrie ; IRM : imagerie par resonance magnetique nucleaire. 


Sequelles 

Elies sont systematiquement recherchees au cours du suivi, 
sur plusieurs annees pour certaines d'entre elles. Elies sont fonc- 
tion de la localisation de la tumeur initiale (exemple : tumeurs 
cerebrales) et des traitements administres. 

/ Pour les chimiotherapies : 

- derives du platine (cisplatine, carboplatine) = risque de surdite, 
d'insuffisance renale ou de tubulopathie ; 

- anthracyclines (doxorubicine, epirubicine, daunorubicine) = 
risque d'insuffisance cardiaque, parfois tres tardive ; 

- alkylants : 

• cyclophosphamide (Endoxan), busulfan = risque de sterilite, 

• ifosfamide (Holoxan) = risque d'insuffisance renale ou de 
tubulopathie ; 

- etoposide (VP16) = risque de second cancer (leucemie) ; 

- bleomycine = risque de fibrose pulmonaire. 

/ Pour la radiotherapie : 

- irradiation des gonades = insuffisance gonadique endocrine 
ou exocrine ; 

- irradiation de I'encephale = risque de troubles cognitifs (mne- 
siques et de la concentration), hypopituitarisme ; 


- irradiation des os = troubles de la croissance avec deformation 
osseuse ; 

- irradiation orbitaire = risque de cataracte et de retinopathie ; 

- irradiation pelvienne = risque d'hypogonadisme, de cystite ou 
de rectite radique ; 

- irradiation mediastinale = risque de dysfonction ventriculaire 
ou de cancer mammaire. 

Seconds cancers 

Les patients les plus a risque de developpement d'un second 
cancer sont les enfants atteints de retinoblastome avec pre- 
disposition genetique, ceux ayant un lymphome de Hodgkin ou 
un rhabdomyosarcome. 

Les sarcomes osseux ou des tissus mous et les cancers de la 
thyroTde sont les plus nombreux, favorises par la radiotherapie, 
surtout chez les sujets predisposes. Chez une jeune femme ayant 
regu dans I'enfance une irradiation mediastinale (lymphome de 
Hodgkin, par exemple), la surveillance mammaire doit etre sys- 
tematique. 

Les leucemies secondaires, surtout myeloTdes, sont favorisees 
par les chimiotherapies comprenant des anthracyclines, des 
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alkylants ou du VP16. Les cancers de la thyroTde sont a rechercher 
chez les patients ayant regu une radiotherapie cervicale, parfois 
dans le cadre d'irradiation craniospinale. 

Insertion scolaire et professionnelle 

Le suivi doit permettre aux pediatres de conseiller les families 
et les jeunes dans leur parcours scolaire puis professionnel qui, 
autant que faire se peut, en fonction des sequelles presentes ou 
attendues, doit etre le plus proche de la normale. 

Prise en charge psychologique 

Certaines difficultes psychologiques rencontrees en cours de 
traitement persistent parfois a distance de celui-ci. Le suivi psycho- 
logique au long cours permettra aux jeunes adultes d'exprimer 
leurs craintes vis-a-vis du risque de rechute de la maladie, ainsi 
que les difficultes du vecu de certains handicaps en rapport soit 
avec la maladie soignee, soit secondaires aux traitements admi- 
nistres : cecite, gene motrice, troubles auditifs, sterilite, anomalie 
esthetique, deficits hormonaux par exemple. ■ 


MINI TEST DE LECTURE 


A/VRAI ou FAUX? 


□ Plus de la moitie des cancers de I'enfant sont 
d'origine genetique ou sont lies a I'environnement. 

B Les virus EBV ou VIH sont associes au risque 
de cancer chez I'enfant. 

0 La majorite des cancers de I'enfant concernent 
des nourrissons de moins de 1 an. 

□ Les tumeurs malignes de I'enfant les plus frequentes 
sont les leucemies. 


B/VRAI ou FAUX? 


□ Le neuroblastome peut se diagnostiquer au moyen 
d'une scintigraphie a la MIBG. 

B Le neuroblastome est une tumeur qui secrete des 
catecholamines, que Ton peut doser dans les urines. 

0 Le neuroblastome est une tumeur qui peut etre 
associee a une hypertension arterielle. 

□ Le neuroblastome est facilement evoque devant 
un taux sanguin eleve d'AFP. 


Les auteurs declarent n ’avoir aucun conflit cFinterets 
concemant les donnees publiees dans cet article. 


Pour en savoir plus 


Mais aussi... 

I Tumeurs cerebrales de I'enfant 

Grill J, Dufour C, Kalifa C (Rev Prat 2007;57[8]:817-25) 



Cancers de I'enfant 

Monographie 

(Rev Prat 2007;57[10]:1058-110) 


C/VRAI ou FAUX? 


□ La chimiotherapie premiere avant la chirurgie 
s'appelle « adjuvante ». 

B Plus I'enfant est petit, plus le risque de sequelles 
liees aux traitements est faible. 

0 Du fait de sa plus grande sensibilite aux agents 
antimitotiques, les doses de chimiotherapie sont 
proportionnellement plus faibles chez I'enfant. 

□ La radiotherapie est utilisee le moins possible chez 
I'enfant du fait des risques (defaut de croissance, 
second cancer) lies a son administration. 


D/QCM 


La decouverte d'une masse abdominale fait evoquer : 

□ un nephroblastome ; 

B un medulloblastome ; 

0 unetumeurgerminale maligne ; 

□ un lymphome. 

( 'P t T : q / A 'a ‘J ‘J : 0 / J 'A 'A 'A > 9 / A 'J 'A 'J : V : sesuodafcP) 
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